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Кистозно-аденоматоидная мальформа-ция  – врожденная аномалия развития легких, характеризующаяся разрастани-ем терминальных бронхиол с  образова-
нием кист различного размера, не затрагивающих 
альвеолы [1]. Это наиболее распространенный 
порок развития легких: по разным данным, он 
составляет от 50 до 75%, частота его выявления – 
около 1  случая на 25–35  тыс. беременных [2]. 
В  подавляющем большинстве случаев (98%) ки-
стозно-аденоматоидная мальформация является 
односторонним процессом, при этом в 80–85% по-
ражается только одна доля легкого [3]. Аномалия 
формируется в середине первого триместра, когда 
в норме происходит образование воздухоносных 
путей из эндодермы (первичная кишка) и  дыха-
тельного компонента из мезенхимы [4].
Приблизительно у  10%  пациентов заболева-
ние протекает бессимптомно. Однако наиболее 
часто кистозно-аденоматоидная мальформация 
сопровождается регулярными вспышками вос-
палительного процесса, нередко наблюдается 
непрерывно рецидивирующее течение воспа-
ления. Клинически заболевание проявляется 
признаками, характерными для респираторного 
дистресс-синдрома: одышкой с участием вспомо-
гательной мускулатуры, цианозом, гипоксемией 
[5, 6].
Приводим описание наблюдения новоро-
жденного ребенка, у  которого внутриутробно 
был заподозрен порок развития легкого, под-
твержденный после рождения при мультиспи-
ральной компьютерной томографии и  успешно 
прооперированный.
Под нашим наблюдением находился пациент  К., 
6 дней, родившийся с массой тела 3460 г, длиной 54 см. 
Ребенок от 3-й  беременности, протекавшей на фоне 
вегетососудистой дистонии по гипертоническому 
типу, цитомегаловирусной инфекции. На сроке 30–
31 неделя плоду был установлен диагноз врожденного 
порока развития: киста левого легкого. На 40–41-й не-
деле произошли самопроизвольные роды. Оценка по 
шкале Апгар – 7 из 8 баллов. При рождении состояние 
средней степени тяжести, асфиксия в  родах. После 
рождения для динамического наблюдения ребенок 
был переведен в  отделение реанимации и  интенсив-
ной терапии областной больницы, через 24  часа по-
сле рождения  – в  отделение новорожденных. Для 
дальнейшего обследования и  лечения госпитализи-
рован в  детское хирургическое отделение ГБУЗ МО 
МОНИКИ им. М.Ф. Владимирского.
На рентгенограммах грудной клетки слева опреде-
ляется многокамерное воздушное образование боль-
ших размеров (около 40 × 35 × 57 мм) с наличием зоны 
перифокального воспаления. Срединная тень смещена 
вправо. Правое легочное поле на видимом протяжении 
пневматизировано. Для исключения диафрагмальной 
грыжи проведено дообследование – заполнение бари-
евой взвесью полых органов желудочно-кишечного 
тракта и рентгенография в положении Тренделенбурга: 
перемещения желудка и петель кишки в плевральную 
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полость и признаков гастроэзофагеального рефлюкса 
не выявлено (рис. 1).
При ультразвуковом исследовании (УЗИ) брюш-
ной полости патологии не выявлено.
На 10-е сутки жизни ребенку было выполнено 
компьютерно-томографическое обследование орга-
нов грудной клетки с  внутривенным контрастным 
усилением. В  язычковых сегментах верхней доли ле-
вого легкого определяется многокамерное кистозное 
образование размерами до 47 × 36 × 45 мм, смещающее 
и  сдавливающее переднебазальные сегменты нижней 
доли. Стенка образования неравномерной толщи-
ны, содержимого в полостях не отмечено. Язычковые 
бронхи проходят вдоль верхнезаднего контура обра-
зования, отдельные их ветви четко не дифференциру-
ются. Образование широко прилежит к  средостению 
и смещает его вправо. Крупных артериальных сосудов, 
отходящих от аорты и направляющихся к патологиче-
ски измененному легкому, не отмечено (рис. 2).
По результатам компьютерно-томографического 
исследования была диагностирована кистозно-адено-
матоидная мальформация левого легкого.
Учитывая нараставшую одышку и  общее состо-
яние пациента, принято решение об оперативном 
лечении. На 21-е сутки жизни ребенок проопериро-
ван: при ревизии плевральной полости в области 4-го 
и  5-го  сегментов обнаружено кистозное образование 
овальной формы размерами 4 × 3 см мягкоэластичной 
консистенции. Образование было удалено в пределах 
здоровых тканей посредством атипичной резекции 
вместе с 4-м и 5-м и частично 2-м сегментами. После 
удаления образования восстановлена вентиляция сег-
ментов верхней (S1, 3 и оставшейся части S2) и нижней 
долей левого легкого. По данным гистологического ис-
следования морфологические изменения в удаленной 
ткани легкого более всего соответствуют врожденному 
аденоматоидному пороку развития легкого 1-го типа.
Обсуждение
Кистозно-аденоматоидная мальформация лег-
ких была впервые описана К. Chin и  М. Tang 
в 1949 г. как редкое врожденное образование лег-
ких, встречающееся у  мертворожденных детей 
и при преждевременных родах. 
J. Stacker и  соавт. (1977) предложили постна-
тальную классификацию, основанную на види-
мых глазом изменениях [3]:
• тип 1  – наличие единичных кист большого 
размера (от 10 до 50 мм и более в диаметре), 
выстланных многослойным эпителием. Этот 
тип кистозно-аденоматоидной мальформации 
составляет до 50%  всех случаев, диагности-
рованных в  постнатальном периоде, и  имеет 
в основном благоприятный прогноз для жиз-
ни и здоровья;
• тип 2  – образование нескольких кист диаме-
тром менее 10  мм, выстланных цилиндриче-
ским эпителием; составляет до 40% случаев;
• тип 3 – формирование огромного количества 
микрокист, выстланных кубическим эпители-
ем. Отмечается примерно в 10% наблюдений, 
имеет наихудший прогноз. 
В ХХ столетии кистозно-аденоматоидная 
мальформация легкого считалась крайне редкой 
аномалией, однако по мере развития пренаталь-
ных методов диагностики частота выявления 
этого порока развития возросла. Пренатальная 
диагностика осуществляется при помощи 
УЗИ: визуализируется гиперэхогенное легкое 
(иногда часть легкого), в  структуре которого 
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Рис. 1. Рентгенограммы органов грудной полости в прямой (А) и боковой (Б) проекциях, грудной и брюшной полости 
с контрастированием желудочно-кишечного тракта в положении Тренделенбурга (В). Определяется многокамерное воздушное 
образование левого легкого. Контрастированный желудок и петли кишки расположены ниже купола диафрагмы
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в  большинстве случаев определяются анэхоген-
ные включения разного диаметра. УЗИ также по-
лезно при оценке полостей, заполненных жидко-
стью или солидными массами [7, 8].
В антенатальном периоде основным методом 
диагностики кистозно-аденоматоидной маль-
формации признана рентгенография. На рент-
генограммах визуализируются ограниченные 
изменения в паренхиме легкого в виде неравно-
мерного повышения воздушности, одиночные 
или многокамерные кистозные образования. 
Кисты могут содержать воздух или жидкость 
с горизонтальным уровнем. При крупных кистоз-
ных полостях отмечается смещение средостения 
в здоровую сторону. Наряду с этим могут выяв-
ляться жидкость в плевральной и перикардиаль-
ной полостях, пневмоторакс [9].
Компьютерная томография позволяет полу-
чить больший объем информации о  локализа-
ции, размерах образования, провести дифферен-
циальную диагностику с  другими врожденными 
аномалиями развития легких. При рентгеновской 
компьютерной томографии в  случае неинфици-
рованных кистозно-аденоматоидных мальформа-
ций определяются кистозные полости с  тонкими 
стенками, при их инфицировании  – образова-
ния сложной структуры, содержащие воздушные 
и  заполненные субстратом кисты с  толстыми 
стенками. В окружающей паренхиме легкого при 
воспалительных изменениях могут появляться 
участки повышения плотности по типу консоли-
дации и «матового стекла». Изменения не связаны 
с крупными сосудами грудной клетки [10].
При благоприятном течении заболевания раз-
меры кист могут регрессировать, вплоть до пол-
ного их исчезновения. В случае неблагоприятного 
развития порока по мере роста плода образование 
сдавливает легкое (обычно одну долю), венозный 
возврат крови к сердцу уменьшается, в этом слу-
чае возникает угроза развития асцита. В  итоге 
плод погибает внутриутробно либо в постнаталь-
ном периоде от легочной гипертензии.
Если размеры кист сохраняются в  постна-
тальном периоде, дальнейшая тактика ведения 
пациента зависит от степени дыхательной недо-
статочности и  наличия осложнений. Наиболее 
частый вариант ведения таких пациентов  – опе-
ративное лечение. При бессимптомном течении 
заболевания, когда кистозно-аденоматоидная 
мальформация становится случайной находкой, 
возможно лишь наблюдение таких пациентов. 
Однако у  данной категории больных часто раз-
виваются осложнения: рецидивирующие пневмо-
нии, бронхиты, что в случае тяжелого затяжного 
течения служит показанием для оперативного ле-
чения [11, 12].
Заключение
Диагностика больных с  кистозно-аденоматоид-
ной мальформацией легкого основывается на ком-
плексном обследовании пациента. В пренатальном 
периоде методом выбора, позволяющим заподо-
зрить заболевание, считается УЗИ. В  постнаталь-
ном – компьютерно-томографическое исследование 
с внутривенным введением контрастного препара-
та, поскольку оно дает возможность уточнить ди-
агноз, провести дифференциальную диагностику, 
выявить сопутствующие пороки развития и  уточ-
нить анатомическое строение органов грудной 
клетки. Наше наблюдение демонстрирует случай 
обширной кистозно-аденоматоидной мальфор-
мации легочной ткани у  новорожденного ребенка 
с типичными диагностическими находками. 
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